Диагностические возможности магнитно-резонансной томографии сердца в дифференциальной диагностике фенотипических форм гипертрофической кардиомиопатии by A. Malov A. et al.




© Малов А.А., Джорджикия Р.К., Абушаев А.И., 2020 г. 
ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ ВОЗМОЖНОСТИ МАГНИТНОРЕЗОНАНСНОЙ 
ТОМОГРАФИИ СЕРДЦА В ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНОЙ ДИАГНОСТИКЕ 
ФЕНОТИПИЧЕСКИХ ФОРМ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ 
А. А. Малов,* Р. К. Джорджикия, А. И. Абушаев 
Казанский государственный медицинский университет, Казань, Россия 
Введение. Разнообразие фенотипических вариантов ремоделирования полости левого желудочка (ЛЖ) у пациентов с гипертро-
фической кардиомиопатией (ГКМП), частое сочетание с различными аномалиями митрального клапана и структуры миокарда 
способствуют развитию средне- и/или субаортальной обструкции. Все это обусловливает потребность в детальной визуализации 
гипертрофированных сегментов и иных морфологических субстратов обструкции, изучению тканевых характеристик миокарда.  
Цель: изучение возможностей магнитно-резонансной томографии (МРТ) в диагностике различных форм ГКМП и сочетан-
ных аномалий.  
Материалы и методы. В течение 5 лет обследовано 75 пациентов с подозрением на ГКМП, для верификации всем им 
проведена МРТ сердца с  применением стандартизированного протокола, включающего: короткоимпульсные последова-
тельности T1w-TSE/T2w-TSE (STIR), последовательности градиентного эхо в  кино-режиме (CINE), T1-взвешенные 
постконтрастные изображения с инверсией восстановления сигнала (Inversion Recovery IR-MDE).  
Результаты. Все пациенты с ГКМП классифицированы на 4 типа согласно анатомическому принципу (Wigle E.D. et al., 
1985). Помимо наиболее частых форм, затрагивающих межжелудочковую перегородку (64 пациента), выявлены необычные 
формы, охватывающие апикальные отделы и папиллярные мышцы (11 пациентов). У большинства обследованных диагности-
рованы аномалии хордо-папиллярного аппарата митрального клапана, разделенные на  аномалии количества и  положения 
папиллярных мышц, а также соотношения хорд и мышц. Миокардиальные крипты диагностированы у 12 пациентов, у неко-
торых асимметричная гипертрофия сочеталась с зонами разволокненного (некомпактного) миокарда. Отсроченное контрасти-
рование позволило дифференцировать ГКМП от болезней накопления, исключить тромбоз полостей, оценить степень выра-
женности заместительного миокардиального фиброза.  
Заключение. МР-визуализация сердца позволяет детально оценить анатомическую картину ремоделирования ЛЖ, диагностировать 
особенности строения митрального клапана, определить тканевые характеристики гипертрофированных сегментов, что позволяет 
стратифицировать риск ВСС, классифицировать фенотипическую форму ГКМП и определить объем хирургического вмешательства. 
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DIAGNOSTIC OPPORTUNITIES OF MAGNETIC RESONANT IMAGINGMRI 
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Introduction. Phenotype variants of left ventricular (LV) remodeling in patients with hypertrophic cardiomyopathy (HCM) are 
often associated with abnormalities of the mitral valve (MV), myocardiumstructure, contributing to the development of medium 
and/or subaortic obstruction. Itcauses the detail visualization of morphological obstruction substrates, tissue characteristics.  
Aim. To evaluate the possibilities of magnetic resonance imaging (MRI) in the diagnosis of various forms of HCM and combined 
abnormalities.  
Materials and methods. 75 patients with suspected HCM were examined. For verification, all patients underwentMRI using protocol: 
short-pulse T1w-TSE/ T2w-TSE (STIR), gradient echo in cine (CINE), T1-weighted post-contrast images (Inversion Recovery IR-MDE).  
Results. Patients classified into 4 types according to the anatomical principle (Wiggle E.D. et al., 1985). In addition to the most fre-
quent forms affecting the interventricular septum (IVS) — 64 patients, unusual forms covering the apical zones and papillary mus-
cles — 11 patients. The majority of patients were diagnosed with abnormalities of MV, divided into abnormalities of the number and 
position of papillary muscles, as well as the ratio of chords and muscles. Myocardial crypts were diagnosed in 12 patients, some com-
bined with areas of non-compact myocardium. Post-contrast visualization using the delayed contrast technique allowed differentiating 
HCM with accumulation diseases, excluding cavity thrombosis, and evaluating the severity of myocardial fibrosis.  
Conclusions. MRI allows to estimate in details anatomic picture of LV remodeling, to diagnose features of the mitral valve, tissue charac-
teristics that allows to stratify risk of sudden death, classify the HCM phenotype form and to determine the volume of surgical intervention. 
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Введение. Гипертрофическая кардиомиопатия 
(ГКМП)  — преимущественно генетически обуслов-
ленное заболевание мышцы сердца, сопровождаю-
щееся комплексом специфических морфофункцио-
нальных изменений, характеризующееся развитием 
концентрической гипертрофии миокарда левого 
и/или реже правого желудочка, чаще асимметричной 
за  счет утолщения межжелудочковой перегородки 
(МЖП) и/или иных стенок, с  частым развитием 
обструкции выводного тракта ЛЖ [1]. ГКМП опреде-
ляется комплексом взаимосвязанных нарушений, 
а  именно: обструкцией выносящего тракта левого 
желудочка (ВТЛЖ), диастолической дисфункцией 
(ДД), митральной регургитацией (МР), ишемией 
миокарда, электрофизиологическими нарушениями 
[1, 2]. Клиническая манифестация проявляется син-
дромом хронической сердечной недостаточности 
(ХСН), нарушениями ритма и проводимости, клини-
ческой картиной ишемической болезни сердца 
(ИБС), а также манифестацией синдрома внезапной 
сердечной смерти (ВСС) [2]. Согласно рекоменда-
циям консенсуса Европейской ассоциации сердечно-
сосудистой визуализации (ESCVI), магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) сердца показана при пер-
вичной диагностике у пациентов с ГКМП, если поз-
воляют ресурсы и  имеется опыт в  выполнении 
исследования (класс I уровень В). Она проводится 
для оценки особенностей ремоделирования полости 
ЛЖ, анатомии хордо-папиллярного аппарата мит-
рального клапана, параметров регионарной и  гло-
бальной сократительной функции желудочков, 
а  также определения степени фиброза миокарда, 
гистологически представленного распространенным 
межклеточным коллагеном с  потерей кардиомиоци-
тов (заместительный фиброз) (класс IIа уровень В) 
[3, 4]. Многочисленные работы свидетельствуют 
о  наличии взаимосвязи степени заместительного 
фиброза утолщенных сегментов, выявляемого мето-
дом МРТ, и риска развития гемодинамически значи-
мых желудочковых аритмий, прогрессировании ХСН, 
поэтому данная информация крайне важна для стра-
тификации риска ВСС и  выбора метода хирургиче-
ского лечения (класс IIb уровень C) [4, 5]. Среди фак-
торов повышенного риска ВСС в алгоритме страти-
фикации риска отмечают: утолщение стенки более 
30  мм в  пределах любого сегмента, наличие суб-
аортального и/или среднежелудочкового градиента 
в покое более 30 мм рт.ст. диаметр левого предсердия 
(ЛП), наличие фиброза миокарда [5, 6]. 
Рекомендации ESC рекомендуют использовать спе-
циальную шкалу (HCM Risk-SCD) для оценки 5-лет-
него риска ВСС (класс I уровень В), согласно которой 
необходимо определить градиент давления выводного 
тракта левого желудочка (ВТЛЖ), максимальную 
толщину стенки ЛЖ, диаметр левого предсердия 
(ЛП), а также наличие фиброза миокарда для расчета 
риска и принятия решения о необходимости имплан-
тации ИКД и/или хирургического лечения, в  том 
числе трансплантации сердца [7, 8]. Известно, что 
более 50% пациентов с  ГКМП имеют аномальные 
митральные створки, более чем в 25% случаев отме-
чаются аномалии хорд [3]. К таким аномалиям отно-
сят: удлинение створок и/или их гипермобильность 
с  развитием пролапса, расщепление папиллярных 
мышц, наличие многочисленных добавочных мышц, 
а также переднее/апикальное смещение мышцы и ее 
прямой контакт с  передней створкой митрального 
клапана. У некоторых пациентов длина створок и хорд 
равно увеличена; у других — они имеют нормальный 
размер, но относительно велики для небольшой поло-
сти ЛЖ и его выносящего тракта, возможно форми-
рование «парашютного» и  парашютоподобного МК 
с единственной папиллярной мышцей. Все перечис-
ленные аномалии могут способствовать развитию 
внутрижелудочковой обструкции с  препятствием 
выброса крови в аорту или же, при среднежелудочко-
вой обструкции, формированию апикальной аневриз-
мы. Учет данных аномалий имеет принципиальное 
значение в  хирургии ГКМП. На сегодняшний день 
в клинической практике наиболее часто используется 
анатомическая классификация E. D. Wigle и  соавт. 
(1985), согласно которой выделяют 4 типа ГКМП. 
Предложенный принцип позволяет классифициро-
вать наиболее часто встречаемые фенотипы ГКМП, 
выделяя 4-й тип  — неклассифицированные, редко 
диагностируемые формы, требующие дальнейшего 
изучения. Данная классификация не дифференцирует 
анатомический субстрат препятствия путям притока 
и оттока крови из ЛЖ, что может быть определяю-
щим при выборе инвазивного вмешательства. 
Цель: изучение возможностей МРТ в диагностике 
различных форм ГКМП и сочетанных аномалий. 
Материалы и методы. В течение 5 лет обследова-
но 75 пациентов с подозрением на ГКМП, имеющих 
неспецифические симптомы ИБС, ХСН, нарушения 
ритма и  проводимости, у  которых при проведении 
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эхокардиографии (ЭхоКГ) выявлены признаки асим-
метричной гипертрофии ЛЖ. Всем пациентам прове-
ден ряд рутинных лабораторных и инструментальных 
исследований, включающий: общий анализ крови 
(ОАК), биохимическое исследование крови с опреде-
лением натрийуретического пептида NT-proBNP, 
ЭКГ в 12 стандартных отведениях. Для верификации 
ГКМП всем пациентам группы была проведена МРТ 
сердца: томографы Siemens MagnetomV erio 3T 
и Excelart Vantage Atlas-X Toshiba 1.5 Т, с применени-
ем стандартизированного протокола, включающего: 
короткоимпульсные последовательности T1w-
TSE/T2w-TSE (STIR), импульсные последователь-
ности градиентного эхо в  кино-режиме (CINE) 
c  использованием стандартных позиций четырех- 
и  двухкамерной плоскости ЛЖ, длинной оси ЛЖ, 
плоскости ВТЛЖ и  серии срезов по  короткой оси 
сердца для оценки параметров глобальной и  регио-
нарной функции, применением T1-взвешенных 
постконтрастных изображений с  инверсией восста-
новления сигнала (Inversion Recovery IR — TFE, DE-
PSIR, IR-MDE, методикой отсроченного контрасти-
рования (Delayed Enchancement) — парамагнитный 
контрастный препарат Гадовист концентрацией 
1 ммоль/мл, BAYER PHARMA AG (Германия) в дозе 
0,2 мл/кг для оценки степени выраженности фибро-
за. Всех пациентов с  ГКМП классифицировали 
на  4  типа согласно анатомическому принципу 
(Wigle E. D. et al., 1985), используя 17 сегментарную 
модель ЛЖ (классификация Американской ассоциа-
ции сердца — AHA) [9]. В  каждом случае оценива-
лись анатомия хордопапиллярного аппарата МК 
и наличие сочетанной аномалии структуры миокарда. 
Результаты и  их обсуждение. По результатам 
исследования 23 пациентов отнесены к  1-му типу 
ГКМП с преимущественной гипертрофией передней 
части МЖП, степень асимметрии переднеперегоро-
дочных сегментов/нижняя стенка более 1,3. В дан-
ной группе выраженные фиброзные изменения 
выявлены у 15 человек (рис. 1). 
У 5 пациентов группы отмечалось сочетанное раз-
волокнение неутолщенных стенок с  истончением 
компактного и формированием некомпактного слоя 
(рис. 2). Признаки обструкции ВТЛЖ, в большин-
стве случаев обусловленные «валиком» асиммет-
рично гипертрофированной МЖП, выявлены 
у 12 пациентов группы. 
16 пациентов отнесены ко 2-му типу ГКМП с пре-
имущественной гипертрофией передней и  задней 
части МЖП. У пациентов данной группы чаще всего 
(13 пациентов) наблюдались признаки среднежелу-
дочковой систолической обструкции с  формирова-
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Рис. 1. МРТ пациента 1-й группы: в режиме градиентного эхо CINE в четырехкамерной проекции, по короткой оси 
ЛЖ — преимущественная гипертрофия переднеперегородочных сегментов МЖП до 20 мм, обструкция ВТЛЖ, 
выраженный фиброз утолщенных сегментов по данным постконтрастных DE-PSIR. Аномалия хордо-папиллярного 
аппарат МК — прямой контакт заднебоковой папиллярной мышцы с передней створкой МК без сухожильных хорд 
Fig. 1. MRI of the first group patient: in the mode of gradient echo CINE in 4-chamber projection, along the short axis 
of the LV — predominant hypertrophy of the anterior-septum segments of the IVS up to 20 mm, LVOT obstruction, 
pronounced fibrosis of thickened segments according to post-contrast DE-PSIR. Anomaly of the mitral valve appara-
tus — direct contact of the posterolateral papillary muscle with the anterior leaf of the MV without tendon chords
нием градиента обструкции по данным ЭхоКГ ввиду 
вариантной анатомии папиллярных мышц, причем 
у 8 человек — в сочетании с субаортальной обструк-
цией, обусловленные «валиком» МЖП. У 6 паци-
ентов выявлена апикальная аневризма как ослож-
нение обструкции полости (рис. 3). 
25 пациентов отнесены к 3-му типу ГКМП с пре-
имущественной гипертрофией значительной части 
МЖП и переднебоковой стенки ЛЖ. В данной груп-
пе у 16 пациентов наблюдались признаки среднеже-
лудочковой систолической обструкции, у 14 пациен-
тов — субаортальной обструкции (рис. 4). 
11 пациентов отнесены к 4-му типу ГКМП, кото-
рый охватывает необычные варианты гипертрофии, 
не затрагивающие переднюю часть МЖП. В данную 
группу вошли 9 пациентов с  апикальной формой 
ГКМП, характеризующейся изменением конфигура-
ции полости ЛЖ по  типу «карточного сердца» 
за  счет утолщения апикальных отделов (рис. 5), 
а  также 2 пациента с  изолированным утолщением 
переднебокового сегментов, 1 пациент с преимуще-
ственной гипертрофией папиллярных мышц (рис. 6). 
Ряд исследований описывают распространен-
ность «миокардиальных крипт» как потенциальный 
маркер исключения той или иной генетической 
мутации и  дифференцирования конкретного фено-
типа заболевания [10]. Данные образования пред-
ставляют собой резкие выступы уплотненного мио-
карда гипертрофированной МЖП. Проникая 
в толщу стенки на различную глубину (часто более 
чем на треть), как правило, визуализируются в диа-
столу и  демонстрируют полную облитерацию 
в  систолу. Крипты не всегда диагностируются при 
трансторакальной ЭхоКГ, их следует отличать 
от  трабекул, которые являются подобием сетей 
неуплотненного (некомпактного) миокарда [11, 12]. 
По результатам исследования миокардиальные 
крипты диагностированы у  12 пациентов первых 
трех групп (рис. 7). 
В соответствии с  результатами исследования 
сформированы следующие группы аномалий мит-
рального клапана: 
1) аномалии количества папиллярных мышц  — 
многочисленные добавочные папиллярные мышцы: 
«рассыпной тип строения», «парашютный» МК 
с  единственной папиллярной мышцей и  многочис-
ленными удлиненными хордами, простое расщепле-
ние ножек сосочковых мышц; 
2) аномалии положения — переднее/апикальное 
смещение заднебоковой папиллярной мышцы 
и прямой контакт с передней створкой МК в отсут-
ствие хорды; 
3) аномалии соотношения — диспропорциональ-
ное удлинение хорд МК с  развитием пролапса 
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Рис. 2. МРТ пациента с ГКМП — асимметричная гипертрофия МЖП до 15 мм, сочетанное разволокнение 
передней, боковой стенок с формированием двухслойной структуры, истончением компактного слоя до 4 мм, тол-
щина некомпактного слоя до 7 мм; выраженный фиброз утолщенных сегментов по данным постконтрастных DE-
PSIR. Длина хорд МК равно увеличена при относительно небольшой полости ЛЖ, створки гипермобильны 
Fig. 2. MRI of a patient with HCM — asymmetric hypertrophy of IVS to 15 mm, combined dissociation of the anteri-
or and lateral walls with the formation of two-layer structure, thinning of the compact layer up to 4 mm, non-compact 
layer thickness up to 7 mm; pronounced fibrosis of thickened segments according to post-contrast DE-PSIR. The 
length of the mitral valve chords is equally increased with a relatively small LV cavity, the flaps are hypermobile
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Рис. 3. МРТ пациента 2-й группы: в режиме градиентного эхо CINE в четырех- и двухкамерной проекции — асим-
метричная гипертрофия средних передне-/нижнеперегородочных сегментов до 20 мм, расщепление заднебоковой 
сосочковой мышцы с наличием градиента среднежелудочковой обструкции и формированием апикальной аневризмы 
Fig. 3. MRI of the 2nd group patient: in the CINE gradient echo mode in 4, 2-chamber projection — asymmetric 
hypertrophy of the middle anterior / lower septal segments up to 20 mm, splitting of the posterolateral papillary mus-
cle with presence of the middle ventricular obstruction and formation of apical aneurysm
Рис. 4. МРТ пациента 3-й группы: в режиме градиентного эхо CINE в четырех- и двухкамерной проекции — 
асимметричная гипертрофия МЖП до 40 мм, передней стенки до 20 мм, утолщение заднебоковой папиллярной 
мышцы, наличие не менее 3 добавочных папиллярных мышц с формированием градиента среднежелудочковой 
и субаортальной обструкции, выраженные фиброзные изменения утолщенных сегментов 
Fig. 4. MRI of the 3rd group patient: in the CINE gradient echo mode in 4-, 2-chamber projection — asymmetric 
hypertrophy of the IVS up to 40 mm, anterior wall up to 20 mm, thickening of the posterolateral papillary muscle, the 
presence of at least 3 additional papillary muscles with the formation of the middle ventricular and subaortic obstruc-
tion, pronounced fibrotic changes in thickened segments
и  гипермобильностью створок с  пролабированием 
в  ВОЛЖ при относительно небольших папилляр-
ных мышцах. 
У 6 пациентов диагностирована выраженная кон-
центрическая гипертрофия ЛЖ без диагностической 
асимметрии с характерным диффузным субэндокар-
диальным и  интрамуральным типом фиброза, тре-
бующим исключения болезней накопления, в  том 
числе амилоидной инфильтрации. 
Исследование демонстрирует вариабельность 
фенотипических проявлений ГКМП, условно разде-
ленных на 4 морфологических типа и не ограниченных 
данными вариантами. Каждый из  вариантов может 
сочетаться с аномалией папиллярных мышц или хорд 
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Рис. 5. МРТ пациента с апикальной формой ГКМП. Изолированное утолщение апикальных сегментов до 18 мм 
по данным в режиме градиентного эхо CINE в четырех- и двухкамерной проекции, фиброзные изменения утол-
щенных сегментов по данным постконтрастных T1-MDE 
Fig. 5. MRI of a patient with apical form of HCM. Isolated thickening of apical segments up to 18 mm according to CINE 
gradient echo in 4, 2-chamber projection, fibrotic changes in thickened segments according to post-contrast T1-MDE
Рис. 6. МРТ в режиме градиентного эхо CINE в четырех- и двухкамерной проекции, по короткой оси ЛЖ — 
недифференцированная форма ГКМП, характеризующаяся асимметричной гипертрофией переднебоковой папил-
лярной мышцы и передней стенки ЛЖ с наличием глубоких миокардиальных крипт, визуализируется утолщение 
эпикардиального жира, небольшой перикардиальный выпот 
Fig. 6. MRI in CINE gradient echo mode in 4, 2-chamber projection, along the short axis of the left ventricle — undif-
ferentiated form of HCM characterized by asymmetric hypertrophy of the anterolateral papillary muscle and the anterior 
LV wall with the presence of deep myocardial crypts, a thickening of epicardial fat is visualized, small pericardial effusion
митрального клапана, наличием зон некомпактного 
(разволокненного) миокарда или миокардиальных 
крипт. Применение T1-взвешенных постконтрастных 
изображений методикой отсроченного контрастирова-
ния (Delayed Enchancement) является обязательным 
в  алгоритме проведения МРТ всех пациентов 
с ГКМП, поскольку имеет принципиальное значение 
для дифференциальной диагностики с другими нозо-
логическими формами, характеризующимися разви-
тием концентрической гипертрофии, позволяет 
исключить тромбоз полостей сердца, оценить наличие 
и  степень выраженности заместительного фиброза. 
Эхокардио гра фия в настоящее время остается наибо-
лее широко используемой методикой визуализации 
ГКМП. Будучи неизнвазивной и сравнительно доступ-
ной методикой, ЭхоКГ уступает МРТ в оценке степени 
ремоделирования полости, не позволяет получить 
информацию о  наличие тканевого фиброза. В  то же 
время многочисленные работы свидетельствуют 
о  прогностической связи между степенью фиброза, 
который многократно повышает риск ВСС от  желу-
дочковых аритмий, даже в  отсутствие стандартных 
факторов риска, что позволяет рассматривать его как 
независимый фактор риск общей смертности пациен-
тов с  ГКМП и  приоритетным при решении вопроса 
об установке ИКД [13, 14]. 
Заключение. ГКМП, будучи одним из  наиболее 
распространенных генетических заболеваний миокар-
да, характеризуется весьма широким спектром клини-
ческих проявлений от внезапной манифестации желу-
дочковой эктопии до развития тяжелой ХСН, а также 
разнообразным фенотипом. МРТ в большинстве слу-
чаев, позволяет провести посегментную визуализа-
цию гипертрофированных сегментов, оценить нали-
чие сочетанных аномалий, морфологический субстрат 
среднежелудочковой и/или субаортальной обструк-
ции, что имеет принципиальное значение в  выборе 
оптимального хирургического пособия.
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Рис. 7. МРТ пациента с ГКМП, характеризующейся асимметричной гипертрофией нижнеперегородочных сег-
ментов до 25 мм, дилатацией полости ЛЖ, визуализируются миокардиальная крипта в разволокненных базаль-
ных отделах МЖП, выраженный фиброз утолщенных сегментов по данным постконтрастных DE-PSIR 
Fig. 7. MRI of a patient with HCM characterized by asymmetric hypertrophy of the lower septal segments up to 
25 mm, LV cavitydilatation, myocardial crypt is visualized in the unfolded basal sections of the IVS, pronounced fibro-
sis of thickened segments according to post-contrast DE-PSIR
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